Hypertension arterielle pulmonaire post-embolique chronique 


I hypertension arterielle pulmonaire 
postembolique chronique est liee a I'or- 
i ganisation fibreuse de caillots au sein 
des arteres pulmonaires, dans les suites 
d'une ou plusieurs embolies pulmonaires 
aigues, passees inapergues dans deux tiers 
des cas.' La physiopathologie de cette 
hypertension arterielle pulmonaire fait 
intervenir d'une part I’obstruction vascu- 
laire pulmonaire, et d'autre part des lesions 
de remodelage vasculaire dans les territoi- 
res non occlus. L'incidence de I'hypertension 
arterielle pulmonaire postembolique chro- 
nique apres une embolie pulmonaire aigue 
varie de 0,5 a 3,8 %. 2 

FACTEURS DE RISQUE 

Les facteurs de risque identifies rassem- 
bient les thrombophilies (deficit en anti- 
thrombine III, anticorps antiphospholipides, 
taux eleve de facteur VIII...), les pathologies 
inflammatoires chroniques, les syndromes 
myeloproliferatifs, la presence d'une deriva- 
tion ventriculo-atriale et la splenectomie. 3 

CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE 

Le diagnostic d'hypertension arterielle 
pulmonaire postembolique chronique est 
rarement fait lors du suivi d'une embolie 
aigue, mais le plus souvent lors de I'explora- 
tion de symptomes d'hypertension arte- 
rielle pulmonaire. 

DIAGNOSTIC 

Si le cceur pulmonaire chronique post- 
embolique se presente sous la forme d'une 
hypertension arterielle pulmonaire (mode de 
presentation le plus frequent), la demarche 
diagnostique consiste successivement a : 

- faire la preuve de I'origine thrombo-embo- 
lique de I'hypertension pulmonaire ; le dia- 
gnostic d'hypertension arterielle pulmo- 
naire est evoque par I'echocardiographie 
cardiaque transthoracique et confirme par 
le catheterisme cardiaque droit (pression 
arterielle pulmonaire moyenne superieure a 
25 mmHg au repos, ou a 30 mmHg a I'exer- 
cice) ; la nature postembolique de I'hyper- 
tension pulmonaire est souvent evoquee 


sur les donnees de la scintigraphie pulmo- 
naire de ventilation/perfusion qui montre 
alors des defauts segmentaires de perfusion 
contrastant avec une ventilation normale ; 4 
il est, en revanche, impossible de determiner 
la nature aigue ou chronique de la maladie 
thrombo-embolique sur les donnees de la 
scintigraphie pulmonaire ; 

- determiner la severite de I'hypertension 
pulmonaire une fois fait le diagnostic d'hy- 
pertension pulmonaire postembolique chro- 
nique; il est alors indispensable de determi- 
ner avec precision le niveau des resistances 
vasculaires pulmonaires (par le cathete- 
risme cardiaque droit), dont la valeur est 
correlee a la mortalite operatoire ; 

- caracteriser la topographie proximale ou 
distale de I'obstruction vasculaire par I'an- 
giographie pulmonaire et I’angioscanner 
thoracique. 5 

Parfois, c'est devant un tableau s’apparen- 
tant a une embolie aigue qu’est suspecte le 
cceur pulmonaire chronique postembolique. 
C’est alors essentiellement sur I'association 
d’une pression arterielle pulmonaire systo- 
lique anormalement elevee (> 50 mmHg) a 
une hypertrophie ventriculaire droite sur 
I’echographie cardiaque que le diagnostic 
doit etre evoque. 

Indications chirurgicales 
d’operabilite 

Patient symptomatique (classe 

■ fonctionnelle II a IV de la NYHA) 


Forme proximale : epaississements 
visualises au mieux, des le tronc de I'artere 
pulmonaire, sinon en lobaire et 
segmentaire 

Resistances pulmonaires 
> 300 dynes.s.cm-', avec une bonne 
correlation entre le degre d'obstruction 
anatomique evalue par I'imagerie et le 
niveau des resistances vasculaires 
pulmonaires (une obstruction moderee et 
des resistances elevees traduisent 
(installation des lesions d'arteriopathie 
surajoutees, non reversibles 
apres chirurgie). 

Absence de comorbidite contre-indiquant 
la chirurgie. 


M 


TRAITEMENT 

En premier lieu, il repose sur le traitement 
anticoagulant a vie, qui permet d'eviter les 
recidives thrombo-emboliques, mais qui n'a 
aucune influence sur revolution de (hyper- 
tension pulmonaire postembolique chro- 
nique. En dehors du traitement anti- 
coagulant, indispensable, la strategie thera- 
peutique depend de I'accessibilite chirurgi- 
cale des lesions vasculaires pulmonaires qui 
sont constitutes d'un materiel fibreux 
sequellaire tapissant les parois arterielles 
pulmonaires. Si les lesions vasculaires sont 
suffisamment proximales (arteres pulmonai- 
res lobaires et segmentaires), les resistances 
vasculaires pulmonaires moderement ele- 
vees, et s'il n'y a pas de comorbidite, I'endar- 
teriectomie pulmonaire est proposee 
(v. tableau). 6 II est interessant de noter que le 
taux de mortalite est etroitement lie a la seve- 
rite hemodynamique. Dans une etude, 5 il est 
de 4 % lorsque les resistances pulmonaires 
sont inferieures a 900 dynes.s.cm' 5 , monte a 
10 % quand les resistances sont entre 900 et 
1200 dynes.s.cm' 5 et atteint plus de 20 % lors- 
qu'elles sont superieures a 1 200 dynes.s.cm' 5 . 
L'endarteriectomie permet la disparition de 
I'hypertension arterielle pulmonaire dans 
plus de 80 % des cas. Les patients qui 
conservent des resistances pulmonaires 
superieures a 500 dynes.s.cm' 5 en postope- 
ratoire ont un taux de mortalite de 30 %, 
alors que ceux dont les resistances sont infe- 
rieures a 500 dynes.s.cm' 5 ont un taux de 
mortalite inferieur a 1 %. 

Si le traitement chirurgical n'est pas retenu 
(lesions distales, elevation majeure des resis- 
tances vasculaires pulmonaires, presence de 
comorbidites), trois solutions therapeutiques 
peuvent etre discutees (v. figure) : 

- s'il s'agit d'une forme proximale, mais qu'il 
existe une elevation disproportionnee des 
resistances vasculaires pulmonaires en regard 
du degre d'obstruction (traduisant le remode- 
lage vasculaire associe), il est alors logique de 
tenter en premier lieu d'ameliorer (hemodyna- 
mique pulmonaire par un traitement medical 
vasodilatateur et antiproliferant, puis de redis- 
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EMBOLIE PULMONAIRE FORMES GRAVES 



IlTTHS Alqorithme de traitement de I'hypertension pulmonaire postembolique 
chronique. HTP : hypertension pulmonaire ; RVP : resistances vasculaires pulmonaires. 


cuter la chirurgie secondairement ; les medica- 
ments utilises dans cette situation sont ceux 
indiques dans le traitement des hypertensions 
arterielles pulmonaires idiopathiques (derives 
de la prostacydine [principalement I’epopros- 
tenol par voie intraveineuse, mais aussi le tre- 
prostinil sous-cutane ou I'iloprost nebulise], 
antagoniste des recepteurs de I'endotheline 
[bosentan oral], inhibiteur des phosphodieste- 
rases de type 5 [sildenafil oral]) ; 

- un traitement medical simple (derive de la pro- 
stacycline + bosentan + sildenafil) ; 


- une transplantation (cardio-)pulmonaire 
apres echec du traitement medical, s'il n'y a 
pas de contre-indication et que la severity de 
I'hypertension arterielle pulmonaire I'impose. 

En I’absence de possibility d'endarteriec- 
tomie et sans adjonction de traitement 
medical, la mortality a 18 mois est de 50 % 
chez les patients ayant une pression 
moyenne de I'artere pulmonaire (PAPm) 
superieure a 30 mmHg au moment du diag- 
nostic, alors qu'elle n’est que de 12 % 
lorsque la PAPm est inferieure a 30 mmHg. 


CONCLUSION 


L'hypertension arterielle pulmonaire post- 
embolique chronique est la seule forme d'hy- 
pertension arterielle pulmonaire curable chi- 
rurgicalement. Cela justifie la recherche 
systematique de I’origine thrombo-embo- 
lique devant toute hypertension arterielle 
pulmonaire. devaluation precise de la topo- 
graphie de I'obstruction est fondamentale 
pour definir les possibilites therapeutiques. 
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ICOPER. II est plus important chez la femme, chez les 
sujets de faible poids (< 60 kg), lorsqu’on utilise l’alte- 
plase (activateur du plasminogene tissulaire recombinant 
[it- PA]) et surtout au-dela de 70 ans. 

Le choix du thrombolytique et ses modalites d’admi- 
nistration sont dictes par la necessite d’obtenir une baisse 
la plus rapide possible des resistances pulmonaires (dans 
les 2 heures qui suivent le debut de Padministration du 
medicament). L’alteplase administree a raison de 100 mg 
sur 2 heures (sans depasser 1 mg/kg sur 2 h pour les 
patients de poids inferieur a 60 kg) est de ce point de vue 
le traitement de reference. 14 La streptokinase administree 
a raison de 1,5 milhon d’ unites en 2 heures a une efficacite 
hemodynamique comparable a la 2" heure mais moindre a 
la 1" heure. 15 Une heparinotherapie intraveineuse doit 
etre debutee a la fin de la periode d’administration du 


thrombolytique. Si une premiere dose curative d’heparine 
de bas poids moleculaire a ete administree prealablement, 
il parait preferable de poursuivre cette therapeutique plu- 
tot que de la relayer par Pheparine intraveineuse afin de 
ne pas majorer le risque hemorragique. 

Embolectomie chirurgicale 

Elle est effectuee en regie generale sous circulation 
extracorporelle, en evitant le clampage aortique, la cardio- 
plegie froide et Finstrumentalisation a l’aveugle des arte- 
res pulmonaires. Elle ne peut etre proposee qu’aux 
patients chez qui on a pu faire la preuve d’une obstruction 
tres proximale. L’equipe chirurgicale doit pouvoir etre 
mobilisee rapidement, quelle que soit Pheure de prise en 
charge du patient. Sous ces conditions, les chances de suc- 
ces sont voisines de 90 %. 16 
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